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MONOGRAI 



Pres de 70 % des grossesses gemellaires monozygotes sont 
monochoriales, la division etant survenue tardivement, 4 jours 
ou plus apres la fecondation. La chorionicite expose a de nombreuses 
complications gui justifient son diagnostic lors de I'echographie du T 
trimestre, puis une surveillance echographigue tous les 15 jours. 



Edwin Quarello, Yves Ville * 

L es grossesses monochoriales represented 1 grossesse 
sur 400. «A la difference des grossesses dichoriales • leur fre- 
quence est multipliee par 3 lors d^ induction de Fovulation 
ou de fecondation in vitro (FIV) conventionnelle , et dans cer- 
taines series jus qua 10 en cas de FIV avec micromanipulation 
telle que Finjection intracytoplasmaique de spermatozo 'ide 
(ICSI) memesi cela reste encore controverse. »' Les grossesses 
monochoriales resulted de la division tardive (> 4 jours) 
d’un meme zygote. La classification des jumeaux mono- 
choriaux prend essentiellement en compte le moment du 
clivage embryonnaire (tableaux 1 et 2). Les jumeaux 
monochoriaux biamniotiques proviennent d’une division 
situee entre 4 et 8 jours apres la fecondation, les jumeaux 
monochoriaux monoamniotiques non conjoints se sepa- 
rent entre 8 et 13 jours, et les jumeaux conjoints au-dela 
de 13 jours. Une autre classification s’appuie sur des crite- 
res morphologiques selon que les jumeaux monocho- 
riaux sont, ou ne sont pas, symetriques et attaches entre 
eux. Cette asymetrie temoigne du parasitisme d’un 
jumeau pour l’autre en rapport avec la dominance de l’un 
des deux. Les jumeaux symetriques peuvent etre separes 
(biamniotique ou monoamniotique) ou attaches l’un a 
l’autre (jumeaux conjoints). Dans le cas des jumeaux asy- 
metriques, le jumeau parasite peut etre externalise, separe 


(jumeau acardiaque) ou attache (jumeau parasite), ou 
internalise (foetus -in-fetu). Nous allons developper suc- 
cessivement ces differents types de grossesses et nous 
attacher a preciser leurs specificites. 

SYNDROME TRANSFUSEUR-TRANSFUSE 


Soixante-dix pour cent des grossesses monozygotes sont 
monochoriales. Les placentas monochoriaux sont dans la 
majorite des cas 2 3 issus d’un oeuf commun. La presence 
d’une masse placentaire unique expose les 2 foetus au 
risque de developper un syndrome transfuseur-transfuse 
pendant la grossesse. Cela complique environ 15% des 
grossesses monochoriales. 4 

Repartition des grossesses gemellaires 
en fonction de la zygocite 
et de la chorionicite 


Tableau 1 


Grossesse dizygote 

1 100 % de grossesses bichoriales 

Grossesse monozygote 

170 % de grossesses monochoriales 

1 30 % de grosesses bichoriales 


* Service de gynecologie-obstetrique, centre hospitalier intercommunal de Poissy, 78300 Poissy. Courriel : yville@wanadoo.fr 
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LES JUMEAUX GROSSESSES GEMELLAIRES MONOCHQRI ALES 


Grossesses monozygotes, placentations 
et clivage embiyonnaire 


„ r ,M < 

uS « JP 

Grossesse bichoriale 

biamniotique 

30 % 

4 a 8 jours 


Grossesse monochorionale 

biamniotique 

65% 

70 % 

mi 

8 a 13 jours 


Grossesse monochoriale 

monoamniotique 

4% 

> 13 jours 

Jumeaux conjoints 

1% 


Tableau 2 


Une transfusion desequilibree entre jumeaux 



La survenue d’un syndrome transfuseur-transfuse tra- 
duit la transfusion desequilibree d’un jumeau par son 
conjoint au travers d’anastomoses placentaires. Le don- 
neur devient progressivement hypovolemique, oligu- 
rique, et sa croissance peut en etre affectee (fig. 1). A l’op- 
pose, le receveur devient hypervolemique, polyurique et 
peut developper une visceromegalie et une insuffisance 
cardiaque congestive. L’hypervolemie du receveur s’asso- 
cie secondairement a une augmentation de la pression 


osmotique et entrame l’absorption passive d’eau de la 
mere vers sa cavite amniotique. Le receveur se comporte 
alors comme une « pompe a eau ». Le systeme renine- 
angiotensine semble egalement implique. 5 Des anomalies 
de la placentation ont egalement ete incriminees dans le 
developpement des syndromes transfuseur-transfuse. 
Toutefois, le desequilibre des tenitoires placentaires, l’insuf- 
fisance placentaire du territoire du donneur ainsi que la 
presence d’une insertion velamenteuse (sur les membra- 
nes de l’oeuf) seraient plus des elements aggravants que 
des phenomenes initiateurs. 6 En effet, 30 a 50 % des gros- 
sesses monochoriales, non compliquees de syndrome 
transfuseur-transfuse, ont une insertion velamenteuse du 
cordon d’au moins un jumeau. 


Le diagnostic est echographique 


Historiquement, le diagnostic de syndrome transfu- 
seur-transfuse etait fait a la naissance lorsqu’un des 
jumeaux naissait rouge et plethorique alors que l’autre 
etait livide et plus petit. Le diagnostic de syndrome trans- 
fuseur-transfuse est actuellement porte in utero par la 
constatation d’un ensemble de signes echographique s. II 
s’agit obligatoirement d’une grossesse monochoriale, les 
2 jumeaux ay ant le meme phenotype sexuel. Le desequili- 
bre entre les volumes de liquide amniotique est toujours 
constate et constitue un excellent signal d’alerte. Ce des- 


equilibre peut se manifester initialement sous la forme 
d’un deplacement ou d’un plissement de la membrane 
interamniotique. II s’agit d’un processus dynamique qui 
aboutit, dans sa forme majeure, a l’hydramnios de la 
poche du receveur et a l’anamnios du donneur (sequence 
oligo-hydramnios). Le diagnostic d’hydramnios est porte 
lorsque la plus grande citerne verticale mesure plus de 8 
ou 10 cm chez le receveur et moins de 2 cm chez le don- 
neur, avant ou apres 20 semaines d’amenoirhee respecti- 
vement. La vessie du donneur est peu ou pas remplie. La 
vessie du receveur est distendue et remplie en perma- 
nence. Dans certains cas, le donneur est beaucoup plus 
petit que son conjoint. Cette discordance de biometrie est 
toujours associee, en cas de syndrome transfuseur-trans- 
fuse, aux autres signes precedemment cites chez le rece- 
veur, a la difference d’un retard de croissance discordant 
entre les 2 jumeaux qui est le plus souvent isole. Des indi- 
ces doppler anormaux, temoins des anomalies hemody- 
namiques, peuvent egalement etre constates chez le don- 
neur et/ ou le receveur aux niveaux de la veine et des 
arteres ombilicales, du ductus venosus, de l’aorte thora- 
cique et de l’artere cerebrale moyenne. 

A tres haut risque de complications 

Les foetus issus de grossesses gemellaires monochoriales 
sont a haut risque de complications neurologiques, car- 
diaques, renales, digestives et des extremites, essentielle- 
ment d’origine ischemique et/ ou hemorragique de reper- 
fusion chez les 2 foetus ainsi que par hyperviscosite 
relative a la polycythemie chez le receveur. 

Les foetus issus de grossesses compliquees de syn- 
drome transfuseur-transfuse sont done a tres haut risque 
de complications neurologiques, in utero et/ ou en periode 
neonatale. Ces lesions peuvent etre des consequences 
directes de l’hypovolemie et de l’hypervolemie chronique, 
indirectes en relation avec la prematurite induite ou iatro- 
gene, et egalement secondaire au desequilibre hemody- 
namique. II s’agit de lesions vasculaires disruptives, essen- 
tiellement representees par les ischemies, les necroses, les 



IMUil Vue 

macroscopique de 
jumeaux donneur (pale) 
et receveur (congestif) 
dans le cadre d'un 
syndrome transfuseur- 
transfuse complique 
d'une fausse couche 
tardive a 21 semaines 
d'amenorrhee. 
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leucomalacies periventriculaires et les encephalomalacies 
multikystiques. Des lesions hemorragiques primaires ou 
secondaires par transformation hemorragique d’une zone 
infarcie peuvent egalement se voir. L’etablissement d’un 
pronostic neurologique est parfois difficile a etablir. Le 
deces de Fun des jumeaux, la realisation d’amnio draina- 
ges, la coagulation laser (selective ou non) incomplete et 
la transfusion in utero sont autant d’elements a considerer 
dans la genese de ces lesions. Les etudes qui ont evalue le 
devenir neurologique de ces enfants sont assez heteroge- 
nes. Ces travaux comparent la presence ou Fabsence de 
lesions cerebrales individualisables, le developpement 
neurologique de ces enfants a 6 mois ou a 2 ans, voire l’i- 
magerie cerebrale au developpement neurologique. 

Traitement 



La prise en charge du syndrome transfuseur-transfuse 
est conditionnee par une multitude de parametres 
foetaux, parentaux, obstetricaux et neonataux. Leur ana- 
lyse est individuelle et soumise a une reevaluation perma- 
nente. Linterruption de la grossesse, Fextraction prematu- 
ree, les amniodrainages, la coagulation laser des 
anastomoses vasculaires placentaires et le foeticide selectif 
constituent les alternatives actuelles. Apres avoir presente 
les differentes possibilites therapeutiques mises a notre 
disposition actuellement, il convient de pouvoir les choisir 
a bon escient. Un des principaux problemes reside dans 
Faeces sibilite du traitement par coagulation laser, seule 
une poignee d’equipes utilisent cette technique dans le 
monde. Les resultats de l’etude europeenne multicen- 
trique randomisee ( Eurofetus trial) comparant la coagula- 
tion laser aux amnio drainages lors de grossesses compli- 
quees de syndrome transfuseur-transfuse avant 26 
semaines d’amenorrhee 7 (SA) ont montre que les grosses- 
ses traitees par laser ont plus de chances d’obtenir au 
moins un foetus vivant en periode perinatale (76% vs 
56 % pour les amnio drainages) et a 6 mois de vie (76 % vs 
51 %). De plus, la coagulation laser protege les survivants 
des complications neurologiques. Les enfants issus du 
groupe traite par laser ont une incidence plus faible de 
leucomalacie periventriculaire (6% vs 14%). Le traite- 
ment par laser semble egalement prolonger la duree de la 
grossesse. Les grossesses traitees par laser se terminent en 
moyenne 4 semaines plus tard (33 SA vs 29 SA). Alors 
qu’une autre equipe 8 propose d’adapter le traitement a la 
forme du syndrome transfuseur-transfuse, les resultats de 
cette etude 7 demontrent que le laser a une efficacite com- 
parable quelle que soit la forme de presentation du syn- 
drome transfuseur-transfuse avec des resultats encore 
plus nets dans les stades I et II. 


Entretien avec le couple 

11 faut garder a l’e sprit l’extreme gravite du syndrome 
transfuseur-transfuse. L’annonce de ce diagnostic est obli- 
gatoirement associee a un entretien avec le couple pour 




EST NOUVEA 





La coagulation laser des anastomoses vasculaires placentaires est 
le traitement de reference des formes severes (avant 
26 semaines d'amenorrhee) du syndrome transfuseur-transfuse. 


evoquer les risques de mortalite et de morbidite des 
jumeaux. Les formes precoces (< 26 SA) peuvent relever, 
en fonction de la volonte du couple et de la tolerance 
foetale, d’une coagulation laser des anastomoses vasculai- 
res placentaires, du foeticide selectif d’un foetus en stade 
preterminal, ou d’une interruption medicale de la gros- 
sesse. Les formes tardives (> 26 SA) sont traitees par 
amnio drainages associes a une maturation pulmonaire 
foetale de fagon a prolonger la duree de la grossesse et a 
atteindre un age gestationnel d’extraction compatible 
avec un meilleur pronostic neonatal. Dans le cas ou le trai- 
tement par laser est associe a une resolution de la maladie, 
il semble prudent de programmer l’accouchement vers 34 
semaines d’amenorrhee. En effet, de rares cas (1 % dans 
notre experience) de deces in utero inopines et d’hema- 
tome retroplacentaire font considerer l’interet dun accou- 
chement premature planifie et controle, eventuellement 
precede d’une maturation pulmonaire foetale realisee par 
une injection maternelle de corticoi'des. 

La survenue de la mort foetale in utero de Fun des 
jumeaux au decours du geste implique une surveillance 
rapprochee du survivant. Ce dernier est en effet expose 
initialement a un risque d’anemie par exsanguination en 
cas de coagulation laser incomplete, et secondairement au 
risque de developper des lesions cerebrales. Le risque 
d’anemie est evalue par la recherche de signes echogra- 
phiques evocateurs et par la mesure systematique des 
vitesses cerebrales systoliques maximales au niveau de 
l’artere cerebrale moyenne. Une mesure 9 situee au-dessus 
de 1,5 MoM (MoM : multiple de la moyenne) pour un age 
gestationnel donne est associee a un risque eleve d’ane- 
mie et justifie la realisation d’une ponction de sang foetal a 
visee diagnostique assortie d’une eventuelle transfusion. 10 

Le suivi echographique au decours d’un traitement par 
coagulation laser s’attache d’une part a verifier la survie 
des 2 jumeaux, d’autre part a depister l’eventuelle anemie 
d’un jumeau survivant, et finalement a diagnostiquer les 
rares cas d’hemorragie foeto-foetale sans autre signe de 
syndrome transfuseur-transfuse, le plus souvent cette fois 
du receveur vers le donneur. Le diagnostic repose sur l’as- 
sociation d’une elevation des vitesses maximales dans l’ar- 
tere cerebrale moyenne d’un jumeau a la diminution, a 
l’inverse, des vitesses cerebrales chez son cojumeau avec 
une coirespondance en multiple de la mediane inferieure 
ou egale a 0,8 MoM. La survenue ulterieure de lesions 
cerebrales chez le(s) survivant(s) d’une grossesse mono- 
choriale, classiquement entre 2 et 4 semaines au decours 
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d’un accident disruptif, 11 est recherchee par des echogra- 
phies orientees lors d’examens morphologiques cere- 
braux par voie vaginale utilisant des sondes a hautes fre- 
quences et associees a la realisation systematique d’au 
moins une imagerie par resonance magnetique (IRM) 
foetale cerebrale entre 28 et 32 semaines d’amenorrhee, 
en esperant un delai d’au moins 3 semaines apres la surve- 
nue de l’eventuel deces de l’un des jumeaux. 

MASSE ACARDIAQUE 

Un foetus depourvu de coeur 

La masse ou jumeau acardiaque est la complication la 
plus frequente des grossesses gemellaires monochoriales 
asymetriques. Elle survient le plus souvent lors des gros- 
sesses biamniotiques. II s’agit d’une affection rare avec 
une incidence qui oscille, dans les publications, entre 
1/30000 et 1/40000 grossesses, et represente environ 
1 % des grossesses monozygotes. 12 La masse acardiaque 
est un foetus depourvu de coeur capable d’assurer une 
autonomie intra-uterine complete. Cette definition est 
preferable a celle, classique, le definissant par l’absence 
anatomique de coeur. En effet, certains font etat d’un 
jumeau ayant une structure cardiaque rudimentaire non 
fonctionnelle, voire meme de tissu contractile. 13 Les mas- 



HH Vue macroscopique, apres injection de colorants, cTun 
placenta monochorial (a) ; anastomose arterio-veineuse (b) ; 
anastomose arterio-arterielle (c). 


ses acardiaques ont besoin, pour se developper, d’une liai- 
son vasculaire qui s’effectue par le biais non pas d’une 
continuite des corps mais a travers le cordon ombilical, 
d’ou leur surnom d’« omphalosites » 14 ou de « parasites 
chorio-angiophages ». Ce type de grossesse repond a la 
presence d’ anastomoses superficielles opposees, arterio- 
arterielles et veino-veineuses entre les jumeaux, en rap- 
port avec un placenta monochorial (fig. 2). D’un point de 
vue hemodynamique, le jumeau sain agit comme un 
jumeau « pompe » pour son cojumeau acardiaque qui est 
ainsi perfuse de maniere passive et retrograde. Le sang 
arteriel ombilical desoxygene provenant du jumeau 
pompe, normalement destine au placenta pour la reoxy- 
genation, circule vers le jumeau acardiaque via une (ou 2) 
artere(s) ombilicale(s). 

L’insertion ombilicale du jumeau acardiaque favorise 
probablement le developpement d’un segment au detri- 
ment d’un autre (fig. 3). Le sang retourne vers le jumeau 
pompe aux travers d’anastomoses veino-veineuses sans 
repasser par le placenta et contamine ainsi le sang veineux 
oxygene. Toutefois, il peut paraitre simpliste de reduire la 
physiopathogenie des masses acardiaques a un seul pro- 
bleme d’insertion du cordon. Ce passage sanguin peut 
s’effectuer directement a partir du cordon ombilical du 
jumeau pompe ou indirectement via une anastomose 
superficielle plus ou moins longue provenant du cordon 
ombilical de son homologue. La circulation de la masse 
acardiaque est alors branchee en derivation, et les inser- 
tions ombilicales prennent respectivement la forme d’un 
« Y », d’un « Y » ou d’un « U ». 

Aspects echographiques 

L’amelioration des techniques d’imagerie a permis le 
diagnostic antenatal 15 de plus en plus precoce de cette 
situation. 16 La masse acardiaque apparait a l’echographie 
comme une structure embryonnaire, ou foetale, plus ou 
moins bien individualisee. L’absence de structure car- 
diaque est quasi systematique mais non obligatoire. II 
peut coexister des ebauches viscerales ainsi que des mem- 
bres et egalement des structures osseuses (membres, 
rachis). Le volume occupe par la masse est variable, tres 
petit ou au contraire consequent. Bien que le diagnostic 
puisse etre obtenu par l’echographie, la certitude est 
apportee par la constatation d’une perfusion retrograde 
du jumeau acardiaque en modes doppler couleur et pulse. 
L’echographie couplee au doppler permet une sur- 
veillance rapprochee (hebdomadaire) de cette grossesse 
a haut risque a la recherche de signes avant-coureurs 
d’une decompensation du statut du jumeau sain et/ ou de 
l’acardiaque. Plusieurs equipes se sont penchees sur la 
recherche de marqueurs pronostiques. L’une d’elles 17 a 
decrit certains caracteres morphologiques associes a un 
haut risque de complications : la presence de bras, de 
reins (70 % des acardiaques qui ont du tissu renal font un 
hydramnios), et le type acardius anceps. 
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Une evolution imprevisible 


Plusieurs eventualities sont possibles. 

Involution du jumeau acardiaque 

La masse acardiaque peut involuer et disparaitre, ou 
rester a l’etat de foetus papyrace. Cela se produit en gene- 
ral au l er ou au 2 e trimestre. Aucune repercussion n’a ete, a 
ce jour, decrite sur le jumeau sain. Cette involution est 
provoquee par une thrombose (secondaire aux troubles 
hemodynamiques non physiologiques) ou par une tor- 
sion de son cordon ombilical (l’acardiaque a des mouve- 
ments reflexes qui l’expose a cette complication du fait 
d’un cordon grele ne contenant souvent que 2 vaisseaux 
de faible diametre). 18 Le diagnostic est alors porte par 
l’absence de flux sanguin, en mode doppler couleur, ener- 
gie et pulse apres avoir baisse au minimum la PRF {pulse 
repetition frequency ) de l’echographe, au niveau de l’inser- 
tion abdominale du cordon de Facardiaque. 


Absence de complications 

Les jumeaux evoluent alors jusqu’a leur naissance. 



Complications du jumeau sain 

La condition meme du jumeau sain est de «pomper» du 
sang pour son cojumeau et lui-meme. Son coeur est ainsi 
soumis a une surcharge de travail qui peut aboutir dans cer- 
taines situations a une insuffisance cardiaque a haut debit. 
Cet hyperdebit est analogue a celui qui existe dans les ane- 
vrismes arterio-veineux, ou les connexions (fistules) large- 
ment ouvertes entre les systemes arteriel et veineux court- 
circuitent le systeme capillaire de haute resistance. Alors 
que la mort est certaine pour Facardiaque, elle concerne 
environ 50% des jumeaux sains. 12 Le jumeau sain peut 
mourir par insuffisance cardiaque (combinaison d’une ane- 
mie et d’un hyperdebit), par les complications relatives a la 
prematurite et par l’hypoxie chronique (recuperation d’un 
sang desoxygene par les anastomoses veino-veineuses). Le 
jumeau pompe se voit alors contamine par du sang desoxy- 
gene a 2 reprises (initialement par lui-meme puis par Facar- 
diaque). 

La prematurite est generee par l’hydramnios du jumeau 
sain (frequent) ou de Facardiaque (rare), et egalement par 
l’anasarque de Fun ou des 2 jumeaux. Le jumeau sain peut 
egalement etre le siege de lesions atheromateuses et de 
calcifications arterielles diffuses 18 qui peuvent participer a 
l’occlusion de son propre cordon. 19 

Prise en charge 


Devant les differentes possibilites evolutives d’une telle 
grossesse, plusieurs attitudes ont ete proposees. La faible 
incidence ainsi que l’heterogeneite de cette situation rend 
impossible la realisation d’etudes prospectives randomi- 
sees cherchant a evaluer une attitude par rapport a une 
autre. II semble en effet plus logique de connaitre les 



IMliilfl Vue macroscopique d'un placenta monochorial 
associe a une masse acardiaque. L'emergence du cordon 
ombilical de la masse acardiaque s'effectue a distance de 
celui du jumeau pompe. 


armes en notre possession et d’expliquer au couple les 
risques inherents et les modalites de prise en charge 
d’une telle grossesse. 

Bien que la mortalite du jumeau sain puisse avoisiner 
50 %, il est permis de penser qu’il s’agit d’une surestima- 
tion du risque reel en rapport avec des biais d’inclusion 
des differentes series. Le plus souvent, les cas rapportes 
sont issus de centres de soins de niveau III dont le motif 
de consultation initial etait soit une forme deja compli- 
quee, soit une demande de prise en charge. Les resolu- 
tions spontanees et les formes non compliquees ne sont 
pas signalees de maniere exhaustive et peuvent s’aj outer 
aux cas non diagnostiques. 

Certaines equipes s’appuient sur cette eventualite pour 
proposer l’expectative initiale avec une surveillance rap- 
prochee. 20 Ce mode de prise en charge n’est pas denue 
d’une certaine morbidite et mortalite qui est alors oppo- 
see aux complications iatrogeniques inherentes a tout 
traitement invasif preventif. 

D’autres equipes pensent, au contraire, qu’il faut traiter 
preventivement des le diagnostic etabli de masse acar- 
diaque. La surveillance rapprochee de cette grossesse a 
pour but de depister les signes echographiques predictifs 
d’une mauvaise issue et temoins d’une decompensation. 
Les traitements proposes sont assortis d’eventuelles com- 
plications maternelles et foetales. Les traitements sont 
ainsi divises en 2 grands groupes : les traitements sympto- 
matiques et les traitements etiologiques. 

Traitements symptomatiques 

Non specifiques, ils permettent tout au plus de prolon- 
ger la grossesse et done de passer un cap avant la pro- 
grammation d’une naissance dans une periode de prema- 
turite dite a bas risque. Ils ne doivent pas etre utilises en 
cas de complication precoce. Certaines equipes ont utilise, 
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pour lutter contre l’hydramnios, l’indometacine et les 
amniodrainages. La digitalisation maternelle a ete utilisee 
comme traitement de Finsuffisance cardiaque. Les traite- 
ments tocolytiques classiques peuvent egalement etre 
employes en cas de menace d’accouchement premature. 

Traitements etiologiques 

Leur fondement repose sur un traitement definitif par 
Finteiruption de la perfusion retrograde de l’acardiaque. 
Certaines equipes ont decrit des hysterotomies avec abla- 
tion selective de l’acardiaque ou extraction puis ligature 
du cordon dont les realisations ne sont plus d’actualite 
(morbidite maternelle importante). 21 Le developpement 
ulterieur des techniques d’imagerie et d’endoscopie a per- 
mis de realiser, par l’intermediaire de methodes beaucoup 
moins invasive s, Finteiruption de l’apport sanguin destine 
a Facardiaque. Cette finalite peut etre realisee selon 2 
concepts differents : Fabord funiculaire et l’approche 
intrafoetale. 22 Locclusion du cordon a ete decrite par des 
techniques d’embolisation, par un abord funiculaire 
direct et ligature lors d’une foetoscopie, par coagulation 
laser, par coagulation bipolaire ou monopolaire. L’appro- 
che intrafoetale a ete realisee par l’injection d’alcool pur, 
par thermocoagulation monopolaire, par coagulation 
laser et par radiofrequence 22 

Malgre un eventail therapeutique etendu et leur carac- 
tere, pour certains, peu invasif et facile de realisation, le 
benefice d’un traitement preventif reste discute. 

GROSSESSES MONOCHORIALES 
MONOAMNIOTIQUES 


Les grossesses monochoriales monoamniotiques resulted 
de la division tardive de la masse embryonnaire, au-dela du 
8 e jour apres la fecondation. Nous excluons volontairement 
de ce sous-chapitre les jumeaux conjoints afin de develop- 
per les caracteristiques des divisions obtenues entre le 8 e et 
le 13 e jour du developpement. Les grossesses monoamnio- 
tiques sont rares (4,5 pour 100000 grossesses) et represen- 
tent environ 5 % des grossesses monochoriales, dont 1 % 
de jumeaux conjoints. 23 Des grossesses monoamniotiques 
iatrogeniques ont ete decrites au decours de septostomie 
volontaire ou accidentelle (complication d’une amniocen- 
tese chez des jumeaux biamniotiques). D’exceptionnelles 
grossesses pseudoamniotiques, par developpement incom- 
plet ou regression secondaire de la membrane interamnio- 
tique, ont egalement ete rapportees. 24 

De nombreuses publications associent les grossesses 
monoamniotiques a une prevalence elevee de complica- 
tions foetales et neonatales (de 12 a 70% de deces selon 
les series). 25,26 Ce mauvais pronostic est a rapporter aux 
accidents funiculaires, a l’abondance des connexions vas- 
culaires, aux retards de croissance, a la prematurite et a 
une augmentation des malformations congenitales (envi- 
ron 10%). 27 L’enroulement (fig .4) ou l’etranglement des 


cordons ainsi que la presence de veritables noeuds sont 
frequemment retrouves (jusqu’a 71 % des cas) et sont 
associes a plus de 50% des deces. 28 Ces pathologies cor- 
donnales se developpent precocement lorsque la mobilite 
foetale est importante (periode du developpement ou le 
liquide amniotique est proportionnellement plus abon- 
dant que les volumes foetaux). Aucune relation ne semble 
cependant exister entre la survenue d’accidents et la lon- 
gueur des cordons ou la distance qui separe les insertions 
cordonnales. 


JUMEAUX CONJOINTS 


Les jumeaux conjoints font partie des jumeaux mono- 
choriaux monoamniotiques dont ils represented approxi- 
mativement 4 a 5%, soit 1 grossesse monozygote sur 
2 500. 29 Les jumeaux conjoints peuvent etre symetriques 
(siamois) ou asymetriques. Comme cela a ete defini pre- 
cedemment, l’asymetrie des jumeaux est a rapporter au 
parasitisme de Fun (jumeau parasite) pour son conjoint 
(jumeau hote). En cas de jumeaux conjoints et asyme- 
triques, on distingue les jumeaux ectoparasites et endo- 
parasite (foetus -in-fetu) selon qu’ils sont respectivement 
externalises ou internalises. 

Jumeaux conjoints et symetriques (siamois) 

Les jumeaux conjoints et symetriques, communement 
appeles « jumeaux conjoints », constituent depuis plu- 
sieurs siecles un sujet de fascination pour les civilisations. 
Les jumeaux conjoints, monozygotes, sont toujours de 
meme sexe. Leur frequence varie entre 1 pour 30 000 et 
1 pour 100000 naissances, et serait plus elevee chez les 
Caucasiens et les Asiatiques que chez les Noirs. 30 

La classification des jumeaux conjoints distingue les 
jumeaux symetriques et les jumeaux asymetriques. Afin 
d’eviter la multiplicite des teraies, source de confusion, les 



UiiiUlXI Vue macroscopique d'un placenta monochorial 
monoamniotique avec entremelement des cordons. 
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BIS Classification des jumeaux conjoints selon la localisation du point d'union. Extrait d'lmagerie des grossesses 
gemellaires (E. Quarello, Y. Ville. Sauramps 2005). D'apres la ref. 39. 

0 : omphalopage ; I" : thoracopage ; Ce : cephalopage ; I : ischiopage ; Pa : parapage ; Dip : diprosope ; Die : dicephale ; 
Cr : craniopage ; R : rachipage ; Py : pygopage. 



jumeaux conjoints sont actuellement classes en 8 grands 
types selon que leur point d’union soit ventral (cranial, 
caudal ou lateral) ou dorsal : les craniopages (crane), les 
cephalopages (cerveau), les thoracopages (thorax), les 
omphalopages (abdomen), les rachipages (rachis), les 
pygopages (fesse), les ischiopages (handle) et les parapa- 
ges (union laterale de la moitie inferieure du tronc) (fig. 5a 
et b). La majorite des jumeaux conjoints naissent prematu- 
rement, 28 % meurent in utero . , 54 % meurent immediate- 
ment apres la naissance et 18% d’entre eux survivent. 31 

Le diagnostic antenatal des jumeaux conjoints est reali- 
sable des le l er trimestre par l’echographie. L’identification 
precise d’une telle situation est primordiale dans le des- 
sein d’apporter un conseil precoce aux families sur les dif- 
ferentes modalites de prise en charge. II est important de 
minimiser la morbidite maternelle par le biais d’un arret 
precoce de la grossesse ou d’une cesarienne programmee 
plus ou moins proche du terme. L’analyse des jumeaux 
conjoints ne doit pas s’arreter a leur identification et a la 
description de la zone d’accolement mais a l’individualisa- 
tion (nombre et type) des organes partages et a la recher- 
che des malformations associees. Le diagnostic precoce 
des jumeaux conjoints repose initialement sur la presence 
des signes echographiques caracteristiques des grossesses 
monochoriales monoamniotiques (un seul sac gestation- 
nel, une seule couronne trophoblastique, la presence sys- 
tematique d’une seule vesicule vitelline et done d’un 
espace coelomique commun). Aux elements precedents 
s’ajoutent les signes echographiques caracteristiques des 
jumeaux conjoints : la presence d’une masse embryon- 
naire unique et plus ou moins compacte selon le type 
d’union, l’etude des mouvements embryonnaires et/ ou 
foetaux revelent un deplacement simultane des 2 structu- 
res embryonnaires, la presence eventuelle d’un cordon 
ombilical commun comprenant plus de 3 vaisseaux. Les 
renseignements anatomiques sont completes par l’utilisa- 
tion systematique de l’echocardiographie foetale et de 


1’IRM. Les 2 principaux objectifs de la prise en charge pre- 
natale de ces grossesses sont l’optimisation du potentiel 
de survie de ces jumeaux (quand cela est demande par les 
parents) et la reduction de la morbidite maternelle. 31 

Jumeau ectoparasite 

Le jumeau ectoparasite est attache a la surface de son 
conjoint. Dans la majorite des cas, il s’agit de membres 
surnumeraires rarement associes a des visceres, a un coeur 
fonctionnel ou a un cerveau. 32 Les jumeaux sont attaches 
l’un a l’autre par Fun des 8 sites d’union identiques a ceux 
des jumeaux conjoints et symetriques. Le diagnostic ante- 
natal de cette malformation est plus ou moins aise selon le 
niveau de developpement et de differentiation du jumeau 
parasite. La faible ossification des membres, tant a l’echo- 
graphie qu’a FIRM, peut faire porter a tort le diagnostic de 
coelosomie. Un complement diagnostique est apporte par 
l’imagerie echographique tridimensionnelle. 29 La separa- 
tion des jumeaux est principalement conditionnee par le 
type d’union et les connexions vasculaires. 

Jumeau endoparasite ou foetus-in-fetu 

Le foetus-in-fetu est une malformation congenitale rare 
qui re suite d’une duplication embryonnaire et correspond 
a l’inclusion anormale d’un jumeau monochorial biam- 
niotique dans le corps de son cojumeau hote, consecutive 
a l’anastomose precoce de sa circulation vitelline. 33 La 
croissance de ce parasite, initialement parallele a celle de 
son conjoint, s’arrete brutalement du fait de la dominance 
vasculaire de l’hote ou d’un defaut intrinseque du para- 
site. La distinction entre cette entite rare et la forme tres 
differentiee, plus commune, d’un teratome mature est 
encore debattue. Initialement defini comme une masse 
encapsulee, pedonculee et vertebree, le foetus-in-fetu se 
differentie ainsi du teratome par la presence d’une even- 
tuelle colonne vertebrale primitive ou d’un axe neural, 
d’une organisation axiale, d’une encapsulation dans une 
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LES JUMEAUX GROSSESSES GEMELLAIRES MONOCHQRI ALES 


POUR LA PRATIQUE 


)• Le diagnostic de chorionicite doit etre etabli lors de I'echographie 
du 1 er trimestre. 

)• Le diagnostic de grossesse monochoriale monoamniotique 
ne doit pas etre affirme avant 10 semaines d'amenorrhee. 

)• Les grossesses gemellaires monochoriales doivent etre suivies par 
echographie tous les 15 jours des I'echographie du 1 er trimestre. 

La survenue d'un hydramnios aigu ou d'une menace d'accouchement 
premature au cours d'une grossesse monochoriale doit faire 
craindre une decompensation hemodynamique liee aux 
anastomoses vasculaires placentaires. 



structure liquidienne delimitee par une membrane 
amnio tique, d’un pedicule vasculaire, de structures tissu- 
laires differentiees et organisees et d’une identite gene- 
tique par rapport a son hote. Le developpement et la dif- 
fusion des techniques d’imagerie a permis d’evoquer ce 
diagnostic in utero. 34 36 Par sa relation avec la circulation 
vitelline, le foetus-in-fetu est preferentiellement situe dans 
la cavite abdominale de son conjoint et en particulier dans 
le retroperitoine. Toutefois, d’autres localisations ont ete 
decrites : intracraniale, buccale, cervicale, mediastinale, 
scrotale et sacrococcygiale. Cette masse est unique dans la 
majorite des cas, certaines publications relatent des 
exceptionnelles localisations multiples (de 2 a 5) et des 


associations avec de veritables teratomes. 37 La decouverte 
a I’echographie d’une masse heterogene, kystique, intra- 
abdominale, separee des organes avoisinants, associee a 
des plages d’hyperechogenicite organisees (evocatrices 
de structures osseuses) et vascularisee par un pedicule est 
fortement evocatrice de foetus-in-fetu. Les principaux dia- 
gnostics differentiels sont le teratome, le pseudokyste 
meconial et le neuroblastome. L’exerese chirurgicale doit 
etre complete a la naissance. En effet, la distinction avec 
un teratome mature ne peut etre faite que par l’examen 
histologique. La transformation maligne du foetus-in-fetu 
est rarissime, a la difference du teratome (10% des cas). 38 

CONCLUSION 


Les grossesses monochoriales sont des grossesses a haut 
risque de morbidite et de mortalite foetale et perinatale en 
rapport avec la presence quasi constante d’anastomoses 
vasculaires placentaires. L’echographie constitue la pierre 
angulaire de la prise en charge de ces grossesses, tant par 
l’etablissement de la mono chorionicite au ler trimestre 
que par le depistage et la surveillance de leurs complica- 
tions specifiques. ■ 
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SUMMARY Specific aspects of monochorionic pregnancies 

Monochorionic pregnancies are at high risk of developing foetal and neonatal complications due to the presence of placental vascular anastomoses. 
These vascular anastomoses circulate on the chorionic plate and connect directly or indirectly the two foetal circulations. They may cause acute and 
chronic hemodynamic imbalance between the two foetuses and may cause significant morbidity, especially in the survivor at the time or nearly after 
the intrauterine death of its co-twin. In addition, some monochorionic pregnancies are complicated by twin-to-twin transfusion syndrome or twin- 
reversed-arterial-perfusion seguence. The late embryo division (> 8 days following the fertilization) originates in monoamniotic monochorionic 
pregnancy and conjoined twins and is also at risk of developing specific complications related to these conditions. Ultrasound represents the angular 
stone in the management of these pregnancies, firstly for the diagnosis of monochorionicity in the first trimester, and second by screening and 
monitoring of their specific complications. 

Rev Prat 2006 ; 56 : 2239- 7 
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Particularites des grossesses monochoriales 

Les grossesses monochoriales sont des grossesses a haut risgue de morbidite et de mortalite foetale et perinatale en rapport avec la presence guasi 
constante d'anastomoses vasculaires placentaires. Ces anastomoses vasculaires relient directement ou indirectement les 2 circulations foetales sur la 
plague choriale. Elies sont a I'origine de variations hemodynamigues aigues et/ou chronigues souvent morbides chez les 2 jumeaux, et en particulier 
pour le survivant au moment meme ou au decours immediat du deces de son co-jumeau. Par ailleurs, certaines grossesses monochoriales peuvent se 
compliguer par la survenue plus ou moins precoce d'un syndrome transfuseur-transfuse ou par la presence d'une masse acardiague. Le clivage 
embryonnaire tardif (> 8 jours) a I'origine des grossesses monochoriales monoamniotigues et des jumeaux conjoints expose egalement ces grossesses 
a des complications specifigues de ces conditions. L'echographie constitue ainsi la pierre angulaire de la prise en charge de ces grossesses, tant par 
I'etablissement de la monochorionicite au T r trimestre gue par le depistage et la surveillance de leurs complications specifigues. 
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